PAQUIDERMOPERIOSTOSE: RELATO DE CASO 


PACHYDERMOPERIOSTOSIS: CASE REPORT 


RICARDO C. LAGE*, CARLOS A.S. BOMTEMPO**, GILDA A. FERREIRA***, MARCO ANTÔNIO P CARVALHO**** 


RESUMO 


A paquidermoperiostose, forma primária da osteoartropatia hiper- 
trófica, é doença rara de etiologia desconhecida e incidência fami- 
liar, caracterizada por periostose de ossos longos e alterações 
hipertróficas da pele. As manifestações articulares ocorrem em 
30% a 40% dos casos e podem ser a principal queixa do pacien- 
te. Neste artigo, é relatado o caso de paciente jovem, do sexo mas- 
culino, encaminhado ao reumatologista com dor e derrame em joe- 
lhos e tornozelos. Foram observadas ainda acne na face, acentua- 
ção das pregas cutâneas na região frontal, ptose bipalpebral, alon- 
gamento dos dedos das mãos e baqueteamento digital. As radio- 
grafias dos ossos longos dos membros superiores e inferiores evi- 
denciaram periostose. Iniciou-se piroxican 20mg/dia, com melhora 
das manifestações articulares, entretanto essa medicação foi sus- 
pensa devido a hemorragia digestiva alta. Prescreveu-se, então, 
prednisona 10 mg/dia, com boa resposta. 


Palavras-chave: Osteoartropatia hipertrófica primária / 
diagnóstico; Osteoartropatia hipertrófica primária / quimio- 
terapia 


INTRODUÇÃO 


À paquidermoperiostose, forma primária da osteoar- 
tropatia hipertrófica (OAH), é uma síndrome caracteriza- 
da pela presença de alterações hipertróficas da pele e pro- 
liferação periostal de ossos longos. É uma doença rara, 
que representa 3% a 5% dos casos de OAH, sendo assim 
denominada por causa de suas alterações cutâneas mais 
exuberantes (paquidermia)'>. A forma secundária da 
OAH, muito mais fregiente, pode ser generalizada ou 
localizada, dependendo da doença de base associada. As 
cardiopatias congênitas cianogênicas, as neoplasias primá- 
rias ou metastáticas dos pulmões e as infecções pulmona- 
res predominam entre essas doenças*”. 

O conhecimento da paquidermoperiostose é impor- 
tante, pois pode haver confusão diagnóstica com doenças 
que abrangem diferentes especialidades médicas, como a 
hanseníase e a acromegalia. A observação de baquetea- 
mento digital e periostose radiográfica constitui a chave 
para o seu diagnóstico”. 

Neste artigo, é relatado o caso de paciente jovem, mas- 
culino, cuja queixa principal era artrite de membros infe- 
riores. 


RELATO DO CASO 


Paciente do sexo masculino, 25 anos de idade, mela- 
nodérmico, apresentou, em 1997, dor e derrame articular 
nos joelhos e tornozelos, sem calor ou redução da ampli- 


tude de movimento. O exame da face evidenciou espessa- 
mento e oleosidade da pele, acnes extensas, bléfaroptose 
bilateral e acentuação do pregueamento cutâneo da região 
frontal. A avaliação das extremidades revelou antebraços e 
pernas alargados distalmente, quirodáctilos alongados e 
baqueteamento digital, sendo essas as primeiras alterações 
notadas pelo paciente em torno dos 16 anos (Figura 1). 
As radiografias de ossos longos evidenciaram periostose 
(Figura 2). Os exames complementares, como hemogra- 
ma, velocidade de hemossedimentação, proteína C reati- 
va e radiografia de tórax foram normais; o fator reumatói- 
de foi negativo e a análise do líquido sinovial mostrou 
padrão não inflamatório. O exame histopatológico da 
pele demonstrou derme profunda e hipoderme com dege- 
neração mucóide e feixes de colágeno espesso, associados 
a discreto infiltrado inflamatório mononuclear, perivascu- 
lar e folicular, compatível com paquidermoperiostose 
(Figura 3)*. A propedêutica para acromegalia, doença da 
tireóide (acropatia tireóidea) e hanseníase foi negativa, 
assim como não houve evidência de outra afecção associa- 
da. À investigação familiar revelou-se negativa para doen- 
ças reumáticas. Iniciou-se piroxican 20mg/dia, com 
melhora das manifestações articulares, suspendendo-se a 
medicação devido à hemorragia digestiva alta grave. 
Prescreveu-se, então, prednisona 10mg/dia, e o paciente 
mantém-se estável após quatro anos de acompanhamento. 


DISCUSSÃO 


Às primeiras descrições da OAH datam de mais de um 
século, mas o reconhecimento da forma primária (paqui- 
dermoperiostose) é atribuída a Touraine et al”, em 1935. A 
etiologia da paquidermoperiostose não é ainda muito 
conhecida, mas membros da mesma família são acometidos 
em cerca de 40% dos casos, sendo descrita herança autos- 
sômica dominante com penetração variável. Predomina no 
sexo masculino (9:1) e há distribuição bimodal de início 
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dos sintomas, com um pico no primeiro ano de vida e 
outro na puberdade"**. No caso em questão, as manifesta- 
ções iniciaram-se por volta dos 16 anos de idade. 





Figura 1 - A) Face com alterações hipertróficas da pele, acentuação do 
pregueamento cutâneo da região frontal e bléfaroptose bilateral. B) 
Alargamento dos punhos e baqueteamento digital. C) Alongamento dos 
dedos das mãos. 


A patogênese da OAH não está bem esclarecida. As 
principais hipóteses baseiam-se em estudos de indivíduos 
com cardiopatias cianogênicas. Distúrbio da interação pla- 
queta-endotélio com liberação de fatores de crescimento 
de fibroblastos, capazes de provocar proliferação periostal 
e aumento do tecido conjuntivo cutâneo parece ter papel 
chave no desenvolvimento da síndrome. O shunt direita- 
esquerda, presente nesses pacientes, impediria a fragmen- 
tação de plaquetas que ocorre normalmente na circulação 
pulmonar. As plaquetas não-fragmentadas, em contato 
com o endotélio, liberariam fatores de crescimento. Em 
indivíduos com paquidermoperiostose demonstrou-se 
aumento do nível sérico do antígeno do fator de Von 
Willebrand, um sinal de ativação plaquetária”º, 








Figura 2 - A) Radiografia dos ossos da perna em AP, mostrando espessa- 
mento cortical e periostose. B) Detalhe da radiografia anterior, mostran- 
do proliferação periostal na tíbia e na fíbula esquerdas (setas). 


O diagnóstico é feito pela observação de baquetea- 
mento digital e de periostose radiográfica, além das alte- 
rações cutâneas que se manifestam por anormalidades 
glandulares (acne, hiperhidrose e seborréia) e alterações 
hipertróficas da pele (espessamento cutâneo da face, “pés 
de elefante”, blefaroptose). Cutis verticis gyrata representa 
o estágio mais avançado de hipertrofia e pregueamento 
cutâneo da região frontal e couro cabeludo, causando 
aspecto semelhante a giros cerebrais. As radiografias mos- 
tram, além da periostose, espessamento cortical dos ossos 
longos e, em alguns casos, acrosteólise, uma reabsorção de 
falanges distais de mãos e pés, consequencia de aumento 
da remodelação óssea**, 

Na forma primária da OAH, o hemograma e a radiogra- 
fia de tórax são, habitualmente, normais; o fator reumatói- 
de e o fator antinuclear, negativos. As provas de atividade 
inflamatória são normais ou elevadas. No paciente em ques- 
tão, toda a propedêutica mostrou-se normal. 

A pesquisa de uma doença de base deve ser sempre 
considerada. À presença de emagrecimento, provas de ati- 
vidade inflamatória elevada e clínica articular mais exube- 
rante alertam para a forma secundária. O acometimento 
articular da paquidermoperiostose é, usualmente, pouco 
sintomático e ocorre em 30% a 40% dos casos, sendo os 
joelhos e tornozelos as articulações mais acometidas”. Os 
pacientes podem apresentar dor e calor nas extremidades 
dos ossos longos, próximas às articulações, onde ocorre 
proliferação periostal mais intensa. Normalmente, as efu- 
sões articulares não se devem a sinovite propriamente 
dita, e sim a reação simpática à periostose adjacente. O 
líquido sinovial, habitualmente, mostra padrão não infla- 
matório, com baixa contagem de leucócitos, como obser- 
vado no caso em questão”. 

À terapia mais eficaz em pacientes com a forma secun- 
dária de OAH consiste no tratamento da doença de base. 
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Nos casos de paquidermoperiostose, ou seja, na forma 
primária de OAH, os antiinflamatórios não hormonais, 
os corticosteróides e a colchicina parecem ser os agentes 
mais úteis no alívio dos sintomas articulares da enfermi- 
dade'?*, Estudos preliminares demonstraram benefício 
com dose única venosa de pamidronato na redução de 
sintomas a longo prazo”. No entanto, até o momento, o 
tratamento relatado parece não alterar o curso evolutivo 
da moléstia, habitualmente auto-limitado, com remissão 
na idade adulta. 





Figura 3 - A) Corte histológico da pele da região frontal, mostrando 
derme profunda, com feixes de colágeno espesso. B) Espessamento dos 
septos interadiposos na hipoderme (seta). C) Maior aumento mostrando 
depósito de material mucinoso na derme (seta). 


ABSTRACT 


Pachydermoperiostosis or primary hypertrophic 
osteoarthropathy is a rare disease of unknown etiology 
with a familial incidence. It is characterized by periostosis 
of long bones and hypertrophic skin changes. Joint mani- 
festations occur in 30 to 40% of cases and may be the 





main complaint. A case of a young male patient, referred 
to a rheumatologist with pain and effusion of the knees 
and ankles, is described. Coarse facial features, acne, pto- 
sis of the eyelids, and digital clubbing were also observed. 
Periostosis of the appendicular bones were demonstrated 
by x-rays. Joint manifestations were successfully treated 
with Piroxican, 20 mg, daily, but the occurrence of high 
digestive hemorrhage required the interruption of this 
medication. Prednisone, 10 mg, daily, was then adminis- 
tered with positive response. 


Keywords: Primary hypertrophic osteoarthropathy / 
diagnosis; Primary hypertrophie osteoarthropathy/ drug 
therapy 
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